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Background：Cardiac involvement in Duchenne muscular dystrophy (DMD) is common, but usually latent without symptoms or signs in 
the initial period of disease. This study investigated the incidence and predictor of cardiac involvement in DMD patients. Method：From 
January 2000 to June 2005, we enrolled 45 patients with DMD (aged 20.2±3.0 years) who admitted to the Yongdong Severance Hospi-
tal. Electrocardiography and transthoracic echocardiography was done to evaluate the cardiac function. Result：Electrocardiographic abnor-
malities were present in 80.1% of patients. Sinus tachycardia was most common (50%). LVEF was decreased (46.7±13.8%), and 56% 
of the patients had diastolic dysfunction. Patients with pulmonary involvement were older (20.7±3.8 vs 17.6±2.8 years, p=0.028), and 
patients with reduced LVEF (<50%) had longer duration of disease (11.4±4.4 vs 14.3±2.4 years, p=0.04). However, on multivariate 
analysis, age, duration of disease, pulmonary involvement, dyspnea symptom, electrocardiographic abnormality was not an independent 
predictor for LV systolic dysfunction in adolescent and adult patients with DMD. Conclusion：Cardiac involvement in adolescent and adult 
patients with DMD was frequently observed independent of age, duration of disease, pulmonary involvement, and dyspnea symptom. There-
fore, more active cardiac investigation is required in patients with DMD, even without clinical suspicion. 
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서     론 
 
듀센형 근이영양증은 전체 근이영양증의 80~85%를 차
지하는 성염색체 열성 유전 질환으로, 빈도는 남자 신생아 
3500명당 1명 정도로 보고되고 있고, 대부분의 유전 질
환처럼 각 나라나 민족간의 큰 차이가 없이 비교적 골고루 
분포되어 있는 질환이다.1) 듀센형 근이영양증은 21번 X 염
색체의 단완(short arm)에 있는 디스트로핀(dystrophin) 
합성 유전자의 결핍으로 발생한다. 디스트로핀은 subsar-
colemmal cytoskeletal network에 존재하는 길고 가는 단
백질로서 actin filament와 dystroglycan complex를 연결
하여 근육세포막의 강도를 유지시키는 역할을 하는 것으로 
알려져 있다.2)3) 
듀센형 근이영양증은 보통 5세 이전에 골격근의 괴사, 섬
유화, 위축으로 인해 근위부 근육이 약화되어 Gower 증후
가 나타나고, 10세가 되면 대부분의 환자가 보행을 하지 못
하게 되어 보행기에 의존하게 되며, 주로 20세 이전에 심
장 및 호흡기 근육의 침범으로 사망하는 질환이다.4)5) 대부
분의 사망원인은 호흡기능부전(75%)이며, 심부전이 그 다
음을 차지한다(20%).6)7) 최근 들어 적극적인 호흡기계 관
리의 발달로 인하여 이러한 환자들의 생존율이 증가하고 있
어,8)9) 이 환자들의 생존 및 활동에 있어서 심장 침범의 중
요성이 커지고 있다. 심장 침범은 주로 10세 이후부터 나
타나기 시작하여, 18세에 이르면 거의 전 환자들에게 발병
한다고 한다.10) 그러나, 골격근 운동장애에 의해 신체적 활
동이 제한됨으로 인하여 심장 증상이 잘 나타나지 않는 경
우가 많고,11)12) 호흡기능부전으로 잘못 진단하는 경우가 있
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으며, 주위의 가족들이나 의사로부터 외면 당하고 있기 때
문에 실제 임상에서는 이러한 환자에서의 심장 침범이 별
로 주목을 받고 있지 못한 실정이다.13) 이에 본 연구는 듀
센형 근이영양증 환자들을 대상으로 하여 실제 심장 침범
의 발생 빈도 및 예후인자에 대해 알아 보고자 하였다. 
 
대상 및 방법 
 
연구대상 및 연구방법 
본 연구는 2000년 1월부터 2005년 6월까지 근이영양
증으로 영동세브란스병원에 입원한 15세 이상의 환자들의 
의무기록을 분석하였으며(209명), 이 중 듀센형 근이영양
증으로 확진받은 45명의 환자들을 대상으로 하였다. 신경
학적 진단은 유전학적 검사나 근생검을 통해 이루어졌다. 의
무기록을 검토하여 환자의 연령, 성별, 과거병력, 폐 침범
의 여부, 호흡곤란의 유무, 혈청학적 결과(혈청 BNP, CK, 
CK-MB, TnT), 심전도 및 심초음파 소견을 분석하였다. 
 
심장기능 평가 
심전도 검사는 기저 리듬, 전도 양상, QRS의 형태를 분
석하였다. 심초음파는 이면성(two-dimensional), 도플러
(pulsed-wave, continuous-wave), 그리고 색체 도플러
(color Doppler imaging)를 이용하여 좌심실 수축기능, 심
방 및 심실의 크기, 이완기 기능 장애 여부, 판막 기능 장
애 여부에 대한 검사를 시행하였다. 
 
호흡기능 평가 
호흡기 침범 여부에 대해 알기 위해 폐기능 검사, 동맥혈
검사, 호기말 이산화탄소 분압 측정 검사(capnography) 및 
야간 수면다원 검사(nocturnal polysomnography)를 시행
하였다. 동맥혈검사 결과 이산화탄소 분압이 45 mmHg 이
상인 경우 저환기(hypoventilation)로 정의하였고, 불포화
반응(desaturation)은 산소포화도가 기저치보다 4%이상 
감소한 경우로 정의하였다. 기계적 환기의 적응증은 동맥혈 
가스검사 결과 이산화탄소 분압이 50 mmHg 이상이거나, 
야간 수면다원 검사상 산소포화도가 90% 미만인 경우가 5
분 이상일 경우로 하였다. 
 
통계 분석 
모든 자료는 평균±표준편차로 표시하였으며, SPSS(Sta-
tistical Package for Social Science, SPSS Inc, Chicago, 
IL, USA) for windows, version 11.0의 independent t-
test, Chi-square test, 다중회귀분석으로 변수들에 대한 
통계분석을 시행하였다. p값이 0.05 미만일 경우 통계적으
로 유의하다고 평가하였고, 표본들의 평균값은 95% 신뢰구
간으로 설정하였다. 
 
결     과 
 
대상 환자의 임상적 특징 
총 209명의 근이영양증 환자들 중에서 듀센형 근이영양
증 환자는 45명(21.6%)이었다(Fig. 1). 듀센형 근이영양
증 환자 45명의 평균 나이는 20.2±3.8세(15~33세)였고, 
유병기간은 12.1±4.2년(1~21년)이었다. 폐 침범은 38명
(82.6%)에서 보였고, 호흡곤란 증상이 있는 경우는 31명
(67.4%)이었다. 또한, 혈청 BNP 59.4±137.3 pg/mL 및 
Others-2 pt 
(1%) 
Myotonic-25 pt 
(12%) 
Limb-girdle-27 pt 
(13%) 
FSH-23 pt 
(11.1%) 
Duchenne-45 pt 
(21.6%)  
Becker-14 pt 
(6.7%) 
Unknown-72 pt 
(34.6%) 
Fig. 1. Frequencies of muscular
dystrophy admitted to Yongdong
Severance Hospital. FSH：Facios-
capulohumeral muscular dystro-
phy. 
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CK 1101.4±935.9 U/L의 증가 소견을 보였다(Table 1). 
심전도 검사를 시행한 42명 중 심전도 이상소견은 36명
(80.1%)에서 보였으며, 동성빈맥이 21명(50%)으로 가장 
빈번하게 나타났다. 그 밖에 우각차단이 7명(15.5%)에서 보
였으며, 후측 유도의 R파(posterior R wave), 하측 유도의 
Q파(inferior Q wave), 외측 유도의 Q파(lateral Q wave)
가 각각 3명(6.7%), 6명(13.3%), 16명(35.5%)에서 보
였다(Fig. 2, Table 2). 
 
환자의 심초음파 소견 
심초음파 검사를 시행한 33명 중 심초음파 이상소견(심
구혈율 감소, 심방 및 심실의 확장, 이완기 기능 장애, 판막 
질환, 국소 심근벽 운동 이상)은 17명(51.6%)에서 보였으
며, 심구혈율은 46.7±13.7%로 낮게 나타났고, 이차성 판
막성 질환이 2명, 국소 심근벽 운동 이상이 1명에서 관찰
되었다. 심초음파 검사를 시행한 33명 중 이완기 기능 평
가는 16명을 하였으며, 그 중 이완기 기능 장애는 9명(56%)
에서 나타났다(Fig. 3, Table 3). 
좌심실 수축기능 이상과 관련되 특성 
연령과 좌심실 구혈율과의 연관성을 보았을 때, 두 요소
는 서로 유의한 상관관계를 보이지 않았으며(r=-0.220, 
p=0.339)(Fig. 4), 유병기간과 좌심실 구혈율 역시 같은 
결과를 보였다(r=-0.356, p=0.058)(Fig. 5). 
좌심실 구혈율 50%를 기준으로 하여 두 군을 나누어 비
교했을 때, 유병기간만이 두 군간에 유의한 차이가 있었다
(11.4±4.4 vs 14.3±2.4년, p=0.04)(Table 4). 그 밖에 
연령이 좌심실 수축기능이 감소한 군에서 다소 증가해 있었
으나, 통계적 의의는 없었고(19.4±3.2 vs 21.2±3.3년), 혈
청 BNP 수치 역시 같은 결과를 보였다(9.1±7.1 vs 89.6±
191.7 pg/mL). 또한, 폐 침범 여부, 호흡곤란 증상의 유무, 
심전도 이상 여부 등도 두 군간의 유의한 차이를 보이지 않
았다(Table 4). 
       
  
 
Table 1. Baseline clinical characteristics of Duchenne muscu-
lar dystrophy patients 
Sex (male %) 100.0 
Age (yr) 0020.200±003.800 
Duration of disease (yr) 0012.100±004.200 
Ht. (cm) 0155.700±010.700 
B.wt. (kg) 0043.500±013.400 
BMI (kg/m2) 0020.700±005.200 
Pulmonary involvement (%) 082.6 
Presence of dyspnea (%) 067.4 
PR (bpm) 0093.100±013.400 
BNP (pg/mL) 0059.400±137.300 
CK (U/L) 1101.400±935.900 
CK-MB (ng/mL) 0022.600±025.900 
TnT (ng/mL) 0000.023±000.021 
Data are mean±SD, or number and percentage of patients. 
BMI：body mass index, BNP：B-type natriuretic peptide, B.wt.：
body weight, CK：creatine kinase, Ht.：height, PR：pulse rate, 
TnT：troponin T 
 
Table 2. Electrocardiographic abnormalities in Duchenne mus-
cular dystrophy patients 
EKG abnormality Patients No.(%) 
Rhythm disturbance 
Sinus tachycardia 
 
50.0 
APCs 02.4 
Ectopic A.tachycardia 0 
AF/AFL 0 
Conduction disturbance  
RBBB 16.7 
LAFB 02.4 
LBBB 0 
AV block 0 
VF/VT 0 
Changes in QRS complex 
Tall R in V1-2 
 
07.1 
Inferior Q 14.2 
Lateral Q 38.1 
Data are number of patients. AF：atrial fibrillation, AFL：atrial 
flutter, APCs：atrial premature complex, A.tachycardia：atrial 
tachycardia, AV：atrioventricular, LAFB：left anterior fascicular 
block, LBBB：left bundle branch block, RBBB：right bundle 
branch block, VF：ventricular fibrillation, VT：ventricular tachy-
cardia 
 
Fig. 2. Twelve-lead electrocardio-
graphy in a patient with Duchenne 
muscular dystrophy shows sinus ta-
chycardia (pulse rate 115 beats/ 
min) with Q waves in lateral leads 
(lead I and aVL). 
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폐 침범, 호흡곤란 유무에 따른 좌심실 수축기능 비교 
폐 침범 여부에 따라 두 군으로 나누어 비교했을 때, 연령
만이 두 군간에 유의한 차이가 있었고(20.7±3.8 vs 17.6±
2.8년, p=0.028), 그 밖에 유병기간, 맥박수, 혈청 BNP 등
은 폐 침범이 있는 군에서 증가되어 있는 경향을 보였으나, 
통계학적으로는 의미가 없었다(Table 5). 
폐 침범 여부에 따라 두 군을 나누었을 때 두 군간 좌심
실 구혈율은 유의한 차이를 보이지 않았으며(47.1±14.3 vs 
43.0±6.1%, p=0.28)(Fig. 6), 호흡곤란 증상의 유무에 따
라 두 군을 나누었을 때에도 두 군간 좌심실 수축기능은 유
의한 차이를 보이지 않았다(49.0±12.6 vs 46.1±14.2%, 
p=0.637)(Fig. 7). 
 
수축기 기능 장애의 예측 인자 
듀센형 근이영양증 환자에서 좌심실 수축기능 장애의 예
측 인자가 될 수 있는 요소를 알아보기 위해 다중회귀분석
을 시행한 결과 연령, 유병기간, 폐 침범 여부, 맥박수, 심
전도 이상 여부 등, 그 어느 것도 통계학적으로 유의한 결
과를 보이지 않았다(Table 6). 
 
고     찰 
 
대부분의 듀센형 근이영양증 환자는 심장기능에 심각한 장
애가 나타나기 이전에 호흡마비로 사망하는 경우가 많았다. 
그러나 약해진 흡기근과 호기근의 기능을 도와주는 보조기
Table 3. Echocardiographic parameters in Duchenne muscular 
dystrophy patients 
Parameter  
LVEF (%) 46.7±13.8 
LVEDD (mm) 46.8±08.5 
LA AP diameter (mm) 25.3±07.6 
Abnormal LV filling pattern 56.0% 
Relaxation abnormality 2 
Pseudonormalization 6 
Restrictive LV filling pattern 1 
E/E’ 07.0±01.8 
Secondary valvular insufficiency 2 
RWMA 1 
Data are mean±SD, or number and percentage of patients. 
AP：anteroposterior, E：E wave velocity, E’：E’ wave velocity, 
LA：left atrium, LV：left ventricle, LVEDD：left ventricular end dia-
stolic dimension, LVEF：left ventricular ejection fraction, RWMA：
regional wall motion abnormality 
 
70 
60 
50 
40 
30 
20 
10 
14 16 18 20 22 24 26 28 
Age (yr) 
LV
EF
 (
%
)  
r=-0.220 
p=0.339 
Fig. 4. Relationship between age and left ventricular ejection 
fraction in Duchenne muscular dystrophy. LVEF：left ventricular 
ejection fraction. 
70 
LV
EF
 (
%
)  
60 
50 
40 
30 
20 
10 
0 10 20 30 
Duration of disease (yr) 
r=-0.356 
p=0.058 
Fig. 5. Relationship between duration of disease and left ven-
tricular ejection fraction in Duchenne muscular dystrophy (r= 
-0.356, p=0.058). 
Fig. 3. Parasternal long-axis view 
on systole (A) and diastole (B) in 
a patient with Duchenne muscular 
dystrophy shows enlarged left ven-
tricular chamber size (62 mm) with 
severe global hypokinesia of left
ventricle (left ventricular ejection 
fraction=18%). 
A B 
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구와 호흡기계의 관리기술이 발달하여 호흡기계 합병증의 
이환율과 이로 인한 사망률이 감소하였고,8)9)14) 환자의 수
명이 증가됨에 따라 심혈관계 합병증의 관리에 대한 필요성
이 증가하게 되었다. 
듀센형 근이영양증의 심장침범은 전기 전도계의 장애에 의
한 부정맥보다는 주로 심근 침범에 의한 심근병증이 주된 병
리 기전이다.15)16) 듀센형 근이영양증의 심근병증의 유병률
은 96%로 보고되고 있으며,10) 심장조직이 결체조직이나 지
방질로 대체되어 심장근육의 약화, 판막의 이상, 심장근육벽
의 비후 및 부정맥 등이 발생된다고 알려져 있다.17) 듀센형 
근이영양증의 심장침범에 대해서는, 사후 부검을 통해, 환
자의 50% 이상에서 심장근의 퇴행과 섬유질화가 존재하
고,18) 98%에서 SPECT상 관류 결손이 나타남을 보고하였
다.19) 한 연구는 듀센형 근이영양증의 질병 경과와 예후에 
있어 심근병증의 중요성에 대해 강조하였으나 조기 치료의 
필요성에 대한 인식은 부족하였고,10) 또 다른 연구는 심근
의 퇴행 및 섬유화의 진행은 골격근의 침범과 상관없이 진
행하므로 심장 기능에 대한 정기적인 평가가 필요하다고 하
였다.20) 
본 연구에서는, 심전도 이상이 80.1%로 빈번하게 나타났
으며, 그 중 동성빈맥이 가장 흔했는데, 그 기전으로 여러 
가설들이 제시되고 있다. 좌심실 기능이상에 대한 보상, 자
율신경계 기능 이상, 동방 결절의 퇴행 및 섬유화, 방실 결Table 4. Predictor of reduced left ventricular ejection fraction 
 LVEF
≥50% 
(n=15) 
LVEF<50% 
(n=16) 
p-value 
Age (yr) 0019.4±003.2 021.2±003.6 NS 
Duration (yr) 0011.4±004.4 014.3±002.4 0.040 
Ht. (cm) 0157.3±008.8 152.0±010.7 NS 
B.wt. (kg) 0042.8±012.1 036.1±011.3 NS 
BMI (kg/m2) 0018.5±003.8 019.2±004.0 NS 
PR (bpm) 0096.3±017.7 093.3±009.1 NS 
BNP (pg/mL) 0009.1±007.1 089.6±191.7 NS 
CK (U/L) 1117.7±586.9 712.0±614.3 NS 
CK-MB (ng/mL) 0020.4±010.6 016.1±016.3 NS 
TnT (ng/mL) 00.030±0.035 0.020±0.017 NS 
Pulmonary involvement 93.3% 87.5% NS 
Dyspnea 0.80% 81.3% NS 
EKG abnormality 85.7% 93.8% NS 
Data are mean±SD, or percentage of patients. BMI：body 
mass index, BNP：B-type natriuretic peptide, B.wt.：body wei-
ght, CK：creatine kinase, EKG：electrocardiographic, Ht.：
height, NS：Not significant, PR：pulse rate, TnT：troponin T 
 
Table 5. Pulmonary involvement in Duchenne muscular dystrophy patients 
 Pulmonary involvement 
(+) 
(n=17) 
Pulmonary involvement (-) 
(n=13) p-value 
Age (yr) 020.7±003.8 0017.6±0002.8 0.028 
Duration (yr) 012.1±004.4 0011.8±0002.9 NS 
Ht. (cm) 156.4±010.9 0151.5±0012.0 NS 
B.wt. (kg) 042.7±013.4 0047.0±0014.6 NS 
BMI (kg/m2) 019.8±004.3 0025.9±0009.0 NS 
PR (bpm) 093.9±014.3 0088.6±0006.9 NS 
BNP (pg/mL) 067.4±152.0 0025.5±0023.7 NS 
CK (U/L) 829.5±576.6 2033.7±1339.9 NS 
CK-MB (ng/mL) 014.9±008.5 0088.1±0036.3 NS 
LVEF (%) 047.1±014.3 0043.0±0006.1 NS 
LVEDD (mm) 046.6±008.7 0048.3±0006.7 NS 
LA AP diameter (mm) 025.5±007.7 0024.0±0011.2 NS 
E/E’ 007.5±001.8 5.5 NS 
Data are mean±SD, or percentage of patients. AP：anteroposterior, BMI：body mass index, BNP：B-type natriuretic peptide, B.wt.：
body weight, CK：creatine kinase, E：E wave velocity, E’：E’ wave velocity, Ht.：height, LA：left atrium, LVEDD：left ventricular 
end diastolic dimension, LVEF：left ventricular ejection fraction, NS：Not significant, PR：pulse rate 
 
Fig. 6. Comparison between pulmonary involvement and left 
ventricular ejection fraction in Duchenne muscular dystrophy. 
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절가지의 퇴행 등이 그것이고, 그 중 빈맥의 원인으로 가
장 설득력있게 받아들여지는 것은 좌심실 기능이상과 자율
신경계 기능이상이다.21)22) 
또한, 좌심실 손상을 시사하는 Q파가 빈번하게 관찰되는
데, 외측 유도의 Q파는 베커형 근이영양증에서 더 흔하게 
나타나고, 후측 유도의 R파는 듀센형 근이영양증에서 더 흔
하게 나타난다고 한다.23) 그 밖에 전흉부 유도, 하측 유도의 
Q파도 나타날 수 있다고 하는데, 본 연구에서는 외측 유도
의 Q파가 가장 많이 나타났고, 그 다음으로 하측 유도의 Q
파가 많이 나타났다. 또한, Q파가 보이는 경우 모든 경우
에서 좌심실 수축기능이 떨어져 있지는 않았으며, 국소적 심
근벽 운동 이상보다는 전반적 좌심실 수축기능 감소를 나
타낸 경우가 많았다. 국소적 심근벽 운동 이상은 좌심실의 
후외측 또는 하외측 심근벽에서 빈번하게 나타난다고 하는
데,1)23) 이것은 아마도 후기저벽 또는 외측벽을 더 먼저 침
범하는 경우가 많아 그 쪽 심근의 세포 고사 및 괴사가 많아
서 그럴 것으로 생각하고 있다.23) 그러나, 본 연구에서는 심
근 침범이 광범위하게 이루어져 전체 심근을 침범하게 이러
한 결과가 나타나지 않았을까 하는 생각을 해볼 수 있겠다. 
심근의 섬유화는 좌심실의 후외측벽으로부터 시작하는 연
유로, 심장 유두근의 침범과 승모판 탈출증이 빈번하게 나
타난다고 한다.24) 그러나, 본 연구에서는 승모판 탈출증은 없
었고, 이차성 승모판 역류증만이 2명에서 관찰되었고, 좌심
실 운동이상(dyskinesia) 소견 역시 보이지 않았다. 
폐 침범 여부와 호흡곤란 증상 유무에 따른 두 군의 비교
에서, 연령, 유병기간 등이 증가함에 따라 폐 침범이나 호
흡곤란이 증가하는 경향을 보였으나, 통계적인 의미는 없었
다. 이로 미루어, 골격근의 침범과 마찬가지로 폐침범이나 
호흡곤란도 듀센형 근이영양증 환자의 심장 침범과 유의한 
상관관계를 보이지는 않는 것으로 결론지었다. 또한, 감소
된 좌심실 수축기능에 영향을 미치는 인자로서는 유병기간
이 있었으나, 이 인자들에 대한 다중회귀분석 결과 유의한 
독립인자임은 밝힐 수 없었다. 
이처럼, 청소년 및 어른의 듀센형 근이영양증 환자의 심
장 침범의 양상은 다른 인자와 독립적으로 발생하며, 심근
병증이 그 주된 기전이고, 이에 대한 치료가 필요할 것으
로 생각된다. 이러한 환자에서도 안지오텐신 전환효소 억제
제나 베타차단제가 좌심실 기능 이상 및 심부전 치료의 기
본적인 치료가 되나 치료의 이점에 대한 증거는 아직 충분
하지 않다. 최근 한 연구는 심장 침범의 증거가 없는 듀센
형 근이영양증 환자를 대상으로 하여 안지오텐신 전환효소 
억제제를 이용하여 약물치료를 한 결과, 좌심실 수축기능 
장애가 나타나는 것을 지연시키고, 진행하는 것을 예방할 수 
있음을 보고하였다.25) 따라서, 향후 안지오텐신 전환 효소 억
제제나 베타차단제 등 기존 심부전의 치료 약제가 듀센형 
근이영양증 환자의 심근병증에 어떤 효과를 미치는지에 대
한 연구도 이루어져야 할 것이다. 
결론적으로, 청소년 및 어른에서의 듀센형 근이영양증의 
심장 침범은 매우 빈번하게 나타나며, 그 양상은 나이, 유
병기간, 폐 침범 여부, 호흡곤란 유무에 상관없이 나타난다. 
따라서, 심장 침범의 임상적인 의심이 가지 않는 경우라 하
더라도 듀센형 근이영양증 환자들에 대한, 보다 적극적인 
심장기능의 평가가 이루어져야 할 것이다. 또한, 심장질환
의 침범 정도와 적극적인 치료에 의하여 병의 경과나 예후
가 크게 달라질 수 있으므로, 바로 심장내과적인 정확한 진
단과 그에 따른 적절한 치료가 필요하다. 본 연구를 기초로 
하여 심장기능 이상의 조기 발견과 이의 치료에 대한 의사
와 가족의 적극적인 관심이 필요할 것으로 생각한다. 
 
연구의 제한점 
본 연구는 후향적 연구로 여러 임상 지표들, 특히 심초음
파 검사시 국소 심근벽 운동 이상이나 이완기 기능 장애에 
대한 충분한 검사를 시행하지 못하였다. 향후 이에 대한 추
Table 6. Predictor of systolic dysfunction in Duchenne muscular 
dystrophy patients 
 Exp (B) 95% C.I. p-value 
Age 1.265 0.804-1.991 0.310 
Duration 1.247 0.820-1.898 0.302 
Pulmonary involvement 0.154 0.005-4.637 0.281 
Pulse rate 0.935 0.118-7.443 0.950 
EKG abnormality 0.098 0.008-1.143 0.064 
C.I.：confidence interval, EKG：electrocardiographic 
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Fig. 7. Comparison between dyspnea symptom and left ventri-
cular ejection fraction in Duchenne muscular dystrophy. 
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가적인 연구가 필요할 것으로 생각된다. 또한 심방 및 심
실의 비대의 경우에도 환자들의 체질량지수가 워낙 작아서 
상대적으로 심방 및 심실의 크기가 저평가되었을 가능성이 
크다. 
 
요     약 
 
연구목적： 
듀센형 근이영양증 환자의 심장침범은 흔하지만, 대개는 
증상이나 임상적인 증후가 없는 경우가 많다. 본 연구는 듀
센형 근이영양증 환자에서의 심장침범의 발생빈도 및 예측
인자에 대해 알아보고자 하였다. 
대상 및 방법： 
2000년 1월부터 2005년 6월까지 영동세브란스병원에 
입원한 45명(평균연령 20.2±3.0세)의 듀센형 근이영양증 
환자들을 대상으로 하였다. 심장기능 평가를 위해 심전도 및 
심초음파 검사를 시행하였다. 
결  과： 
심전도 이상은 80.1%의 환자에서 보였으며, 동성빈맥이 
가장 흔하게 나타났다(50%). 좌심실 수축기능은 감소되어 
있었으며(46.7±13.8%), 56%의 환자들은 이완기 기능 장
애를 보였다. 폐 침범이 있는 환자군에서 나이가 더 많았으
며(20.7±3.8 대 17.6±2.8세, p=0.028), 좌심실 수축기
능이 감소된 군에서 유병기간이 더 길었다(11.4±4.4 대 
14.3±2.4년, p=0.04). 그러나, 다중회귀분석을 시행한 결
과, 연령, 유병기간, 폐 침범 여부, 호흡곤란 유무, 심전도 이
상 여부 등은 듀센형 근이영양증 환자의 심장침범을 가늠
하는 독립적인 예측인자는 아니었다. 
결  론： 
청소년 및 어른에서의 듀센형 근이영양증의 심장침범은 
매우 빈번하게 나타나며, 그 양상은 나이, 유병기간, 폐 침
범 여부, 호흡곤란 유무에 상관없이 나타난다. 따라서, 심장
침범의 임상적인 의심이 가지 않는 경우라 하더라도 듀센
형 근이영양증 환자들에 대한 보다 적극적인 심장기능의 평
가가 이루어져야 할 것이다. 
 
중심 단어：듀센형 근이영양증·심장 침범·심초음파·심
전도. 
 
REFERENCES 
1) Finsterer J, Stollberger C. The heart in human dystrophinopathies. 
Cardiology 2003;99:1-19. 
2) Kaspa R, Kornberg AJ, Byrne E. Novel therapies for Duchenne mus-
cular dystrophy. Lancet Neurol 2003;2:299-310. 
3) Cohn RD, Campbell KP. Molecular basis of muscular dystrophies. 
Muscle Nerve 2000;23:1456-71. 
4) Boland BJ, Silbert PL, Groover RV, Wallan PC, Silverstein MD. Ske-
letal, cardiac, and smooth muscle failure in Duchenne muscular dys-
trophy. Pediat Neurol 1996;14:7-12. 
5) 차동현·이  국·최종락·송경순. 중합연쇄반응 제한효소 단
편 장다형을 이용한 듀센형 근이영양증 산전 진단. 대한산부
회지 2000;43:1080-7. 
6) Sasaki K, Sakata K, Kachi E, Hirata S, Ishihara T, Ishikawa K. Se-
quential changes in cardiac structure and function in patients with 
Duchenne type muscular dystrophy: a two-dimensional echocardio-
graphic study. Am Heart J 1998;135:937-44. 
7) Perloff JK, Leon AC, O’Doherty D. The cardiomyopathy of progres-
sive muscular dystrophy. Circulation 1966;11:625-48. 
8) ATS consensus statement. Respiratory care of the patient with Du-
chenne muscular dystrophy. Am J Respir Crit Care Med 2004;170: 
456-65. 
9) Bach JR, Ishikawa Y, Kim H. Prevention of pulmonary morbidity for 
patients with Duchenne muscular dystrophy. Chest 1997;112:1204-8. 
10) Nigro G, Comi LI, Politano L. The incidence and evolution of cardio-
myopathy in Duchenne muscular dystrophy. Int J Cardiol 1990;26: 
271-7. 
11) Backman E, Nylander E. The heart in Duchenne muscular dystrophy: 
a non-invasive longitudinal study. Eur Heart J 1992;13:1239-44. 
12) Melacini P, Vianello A, Villanova C, Fanin M, Miorin M, Angelini C, 
Volta SD. Cardiac and respiratory involvement in advanced stage 
Duchenne muscular dystrophy. Neuromusc Disord 1996;6:367-76. 
13) 강성웅·임상희·문재호·박사윤·허현석. 뒤시엔느형 근디스
트로피 환자의 심장기능 평가. 대한재활의학회지 2004;28: 
559-64. 
14) Bach JR. Update and perspectives on noninvasive respiratory mus-
cle aids: part 1 - the inspiratory muscle aids. Chest 1994;105:1538-44. 
15) Merino JL, Peinado R. Arrhythmias associated with neuromuscular 
disorders. Card Electrophysiol Rev 2002;6:132-5. 
16) Mavrogeni S, Tzelepis GE, Athanasopoulos G, Mauunis T, Douskou 
M, Papavasiliou A, Cokkinos DV. Cardiac and sternocleidomastoid 
muscle involvement in Duchenne muscular dystrophy: an MRI study. 
Chest 2005;127:143-8. 
17) Tidball JG, Wehling-Henricks M. Evolving therapeutic strategies for 
Duchenne muscular dystrophy: targeting downstream events. Pediatr 
Res 2004;56:831-41. 
18) Globus JH. The pathologic findings in heart muscle in progressive 
muscular dystrophy. Arch Neurol Psych 1923;9:59-72. 
19) Tamura T, Shibuya N, Hashiba K, Oku Y, Mori H, Yano K. Evaluation 
of myocardial damage in Duchenne’s muscular dystrophy with Thal-
lium-201 myocardial SPECT. Jpn Heart J 1993;34:51-61. 
20) Utsunomiya T, Mori H, Shibuya N, Oku Y, Matsuo S, Hashiba K. 
Long-term observation of cardiac function in Duchenne’s muscular 
dystrophy. Jpn Heart J 1990;31:585-97. 
21) Sakata C, Yamada H, Sunohara N, Arahata K, Nonaka I. Cardio-
myopathy in Becker muscular dystrophy. Clin Neurol 1990;30:952-5. 
22) Lanza GA, Russo AD, Giglio V, DeLuca L, Messano L, Santini C, 
Ricci E, Damiani A, Fumagalli G, DeMartino G, Mangiola F, Bel-
locci F. Impairment of cardiac autonomic function in patients with 
Duchenne muscular dystrophy: Relationship to myocardial and res-
piratory function. Am Heart J 2001;141:808-12. 
23) Bhakta D, Groh WJ. Cardiac function tests in neuromuscular diseases. 
Neurol Clin 2004;22:591-617. 
24) Oguz D, Olgunturk R, Gucuyener K, Acikgoz GV, Tunaoglu FS. A 
comparison between MUGA and echocardiography in patients with 
muscular dystrophy in the early detection of cardiac involvement. 
Pediatr Cardiol 1998;19:150-4. 
25) Duboc D, Meune C, Lerebours G, Devaux JY, Vaksmann G, Becane 
HM. Effect of perindopril on the onset and progression of left ventri-
cular dysfunction in Duchenne muscular dystrophy. J Am Coll Cardiol 
2005;45:855-7. 
 
